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тогенного стафилококка. Дефицит массы тела». В 
первом триместре беременности имели место кро-
вотечения неясной этиологии. Со второго триме-
тра диагностировалась ФПГ и ЗРП I ст. В третьем 
триместре – гестоз. Приблизительный срок от ан-
тенатальной гибели плода до родоразрешения 12-
18 часов. Вес плода 2237г (соответствует 35-36 нед. 
гестации). Вес плаценты 224г (соответствует 25-26 
нед. развития). Результат микроскопического ис-
следования плаценты: «Зрелая плацента с очаговой 
ишемией и фибриноидной дегенерацией ворсин, с 
гиперплазией синцитиальных узелков, очаговым 
хорангиозом терминальных ворсин».
Выводы: 1. У доношенных антенатально погиб-
ших плодов гипоплазия плаценты проявлялась в 
уменьшении площади хориальной ткани (ворсин) и 
площади сосудистого русла. Наиболее выраженные 
изменения наблюдались у плода с проявлениями 
ЗВУР в виде 3-х кратного уменьшения  количества 
ворсин и их площади в субхориальной зоне, и 4-х 
кратного их уменьшения - в парабазальной зоне. 
2. Васкуляризация ворсин плаценты плода со 
ЗВУР была в несколько раз выше нормы, особенно 
в парабазальной зоне за счет уменьшения общей 
площади ворсин хориона.
3. Новообразование сосудов наблюдалось в 
крупных ворсинах субхориальной зоны, где коли-
чество их в плаценте плода со ЗВУР возрастало в 
2 раза, что можно расценивать как проявления хо-
рангиоматоза. Данный процесс считается пороком 
развития ворсин, который и проявился в развитии 
ЗВУР плода.
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БОЛЕЗНЬ ВИЛЬСОНА У ДЕТЕЙ – КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ
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Актуальность. Болезнь Вильсона (шифр МКБ-Х 
Е.83.0) – нарушение обмена меди. Наследуется по 
аутосомно-рецессивному типу. Мутация в гене 
АТР7В в 13-й хромосоме нарушает синтез АТФ-азы 
Р-типа. Медь не включается в церулоплазмин и не 
экскретируется в желчь, накапливается в печени, 
ЦНС и других органах, что сопровождается тя-
жёлой инвалидностью и низкой выживаемостью. 
Пациенты погибают к 30 годам от печёночной, по-
чечной недостаточности и геморрагических ослож-
нений. В Республике Беларусь частота заболевания 
1:18000, носительство патологического гена 1:93 
пациента [1]. В последние годы отмечается рост 
числа заболеваний в различных странах мира. Сво-
евременная консервативная терапия предупреж-
дает инвалидность и увеличивает выживаемость 
[2, 3]. Однако до верификации диагноза проходят 
годы, в течение которых пациенты наблюдаются с 
другими первичными диагнозами [4]. Несомненно, 
актуально изучение клинических примеров дебюта 
и диагностики болезни Вильсона на ранней стадии, 
у детей. 
Целью настоящей работы явилось описание 
клинического случая болезни Вильсона, выявлен-
ной в детском возрасте.
Материал и методы. Ребёнок А. семи лет, обсле-
дован впервые в связи с повышением в сыворотке 
крови  АСТ 380 ед/л и АЛТ 320 ед/л. Трансамина-
земия выявлена случайно, 3 месяца назад, на фоне 
внебольничной пневмонии. Результаты обследова-
ния на антигены HBS, HCV, вирус Эпштейна Барр, 
простого герпеса, цитомегаловирус – отрицатель-
ные. Из анамнеза известно, что ребёнок рос и раз-
вивался по возрасту, наследственность не отягоще-
на. При физикальном обследовании установлено: 
вес 24 кг, рост 126 см (50-75 центилей). Умеренная 
бледность кожи. Патологических изменений кост-
ной и мышечной системы, лимфоузлов не обнару-
жено. Тоны сердца ритмичные, громкие. Дыхание 
везикулярное. Язык чистый. Живот при пальпации 
мягкий, безболезненный. Печень у края рёберной 
дуги, край эластичный. Селезёнка не пальпируется. 
Отёков нет. Стул и диурез – в норме.
Учитывая изолированную трансаминаземию с 
холестатическим компонентом (ГГТП 83 ед/л), на 
период уточнения диагноза назначена урсодезок-
сихолевая кислота 10 мг/кг. При мониторинге в те-
чение трёх месяцев отмечена положительная дина-
мика трансаминаз, уровень которых, однако, оста-
вался повышенным: АСТ 160 ед/л, АЛТ 225 ед/л, 
ГГТП 36 ед/л, доза урсодезоксихолевой кислоты 
увеличена – 20 мг/кг, что позволило на протяжении 
последующих трёх месяцев снизить уровень транс-
аминаз: АСТ 90 ед/л, АЛТ 131,8 ед/л.
Результаты других методов обследования. Об-
щий анализ крови: эритроциты 4,85×1012/л, гемо-
глобин 136 г/л, цв.п.0,84, Ht 0,39%, тромбоциты 
382×109/л, эозинофилы 1%, палочкоядерные ней-
трофилы 1%, сегментоядерные нейтрофилы 34%, 
лимфоциты 62%, моноциты 2%, СОЭ 4 мм/час. Об-
щий анализ мочи: цвет соломенно-жёлтый, про-
зрачность полная, удельный вес 1020, белок отсут-
ствует, сахара нет, эпителий, лейкоциты и эритро-
циты отсутствуют.
Биохимический анализ крови. Общий белок 
70г/л, альбумин 42,1 г/л, мочевина 3,64 ммоль/л, 
креатинин 57,85 мкмоль/л, билирубин 9,2 мкмоль/л, 
в том числе прямой 1,3 мкмоль/л, ЩФ 365,8 ед/л, 
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альфа амилаза 55,3 ед/л, сывороточное железо 
10,5 мкмоль/л, ХС 6,22 ммоль/л, триглицериды 3,5 
ммоль/л, ЛПВП 1,7 ммоль/л, ЛПНП 3,33 ммоль/л, 
коэффициент атерогенности 2,66. В КЩС, коагуло-
грамме изменений не выявлено, ПТИ 92%. Проте-
инограмма: альбумин 57,29%, альфа-1 глобулины 
3,9%, альфа-2 12,56%, бетта 15,82%, гамма 10,44%. 
Группа крови О (I), Rh-отр.
ЭКГ. Ритм синусовый, ЧСС 66-92 ударов в ми-
нуту, вертикальное положение ЭОС, нарушение 
проводимости по правой ножке пучка Гиса.
УЗИ. Щитовидная железа в норме. Печень не-
значительно увеличена: правая доля ВНР 126 мм 
(норма до 124 мм), ПЗР 100 мм (норма до 96 мм), 
КВР 110 мм (норма до 105 мм). Левая доля ВНР 100 
мм (норма до 104 мм) ПЗР 60 мм (норма до 61 мм), 
хвостатая доля 14 мм (норма до 20 мм). Контуры 
ровные, чёткие, структура однородная, эхоген-
ность нормальная. Воротная вена 7 мм (норма до 
9 мм), кровоток ортоградный, скорость кровотока 
0,21 м/с. Печёночные вены 4,5 мм (норма до 5 мм), 
холедох N (до 4 мм). Верхняя брыжеечная вена 7,2 
мм, реакция на фазы дыхания есть. Незначительно 
уплотнены стенки сосудов. Увеличены лимфоузлы 
в области ворот печени 9-13 мм. Желчный пузырь с 
изгибом в нижней трети, размеры 69×22мм, стенка 
1,5 мм, просвет свободен, желчные протоки не рас-
ширены. Поджелудочная железа обычной формы, 
головка 22 мм (норма 21мм), тело 9 мм (норма до 
13 мм) хвост 22 мм (норма до 22 мм), эхогенность 
нормальная, структура однородная. Селезёнка 
серповидной формы, размеры 92×38 мм (норма 
до 89×40 мм), структура однородная, эхогенность 
нормальная. Селезёночная вена 4,4 мм (норма до 4 
мм), скорость кровотока 0,21 м/с. Увеличены лим-
фоузлы в области ворот до 10 мм. Анастомозов и 
асцита нет. Почки: контуры ровные, чёткие, правая 
почка 82×30 мм, левая 85×30 мм (норма 89×37 мм). 
Паренхима 13 мм, эхогенность нормальная, чашеч-
ки до 3 мм, лоханки до 7 мм. Расположение и сме-
щаемость в ортостазе нормальные, индекс подвиж-
ности до 1,8. По ходу брыжейки кишечника увели-
чены лимфоузлы до 7 мм в диаметре. Заключение 
по УЗИ: умеренная гепатомегалия, особенность 
формы желчного пузыря, незначительная сплено-
мегалия, увеличение  мезентериальных лимфоуз-
лов. Изменений венозного кровотока не выявлено.
Осмотр невропатолога – транзиторные мотор-
ные тики. Осмотр окулиста – N. ЭЭГ: дезорганиза-
ция коркового ритма (средний индекс альфа и тэта 
ритма, острые и полифазные волны в затылочных 
отведениях, здесь же единичные нечёткие комплек-
сы острая медленная волна). Зарегистрировано не-
сколько кратковременных (до 0,5 сек) билатераль-
но синхронных вспышек альфа-тэта-активности.
Маркёры аутоиммунного гепатита: выявлено 
незначительное повышение АТ к гладкомышечным 
клеткам желудка. 
Обследован у генетика: церулоплазмин в сы-
воротке крови 53 мг/л (норма 172-231 мг/л), общая 
медь в сыворотке крови 693 мкг/л (норма 700-1400 
мкг/л), свободная медь в сыворотке крови 526 мкг/л 
(норма 50-120 мкг/л), медь в суточной моче 97 мкг/
сут (норма до 45 мкг/сут). Данные за болезнь Виль-
сона  3-4 балла по шкале [5]. 
Проведена биопсия печени – хронический гепа-
тит без признаков активности, фиброз 2-3 степени, 
слабо выраженная жировая крупнокапельная дис-
трофия гепатоцитов. Диагноз клинический: бо-
лезнь Вильсона, печёночная форма (хронический 
гепатит слабой степени активности с исходом в фи-
броз 2-3 степени), лимфоаденопатия, транзитор-
ные моторные тики. Особенность формы желчного 
пузыря.   
Назначена диета с ограничением содержания 
меди. Цинктерал  124 мг (45 мг иона цинка) по 1/2 
таблетки 3 раза в день. Урсодезоксихолевая кислота 
5 мг/кг/сут. Глицин 100 мг – 1 таблетка 2 раза в день 
под язык 1 месяц. МагнеВ6 1 таблетка 2 раза в день 
1,5 месяца. 
На фоне приёма цинка трансаминазы норма-
лизовались в течение месяца: АСТ 46 ед/л, АЛТ 43 
ед/л. 
Выводы. Особенностью клинического случая 
была характерная для детского возраста клини-
ческая ситуация – умеренная трансаминаземия, 
повышение ГГТП на фоне нормальной ЩФ, выра-
женный фиброз печени при умеренной активности 
воспалительного процесса, транзиторные измене-
ния ЦНС, лимфоаденопатия.
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